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RESUMO ABSTRACT 
A nova classifica~ao das Pneumonias Intersticiais 
ldiopaticas (PI), de Katzenstein, foi de primordial 
importancia, ao considerar a Fibrose Pulmonar 
ldiopatica (FPI) como uma entidade particular, a 
mais grave, com a pior resposta a terapeutica e o 
pior prognostico, dentro daquele grupo. 
The new Katzenstein classification of Idiopathic 
Intersticial Pneumonia (liP), was of major interest, 
because it focus the Idiopathic Pulmonary Fibrosis 
as a particular entity, with bad response to therapy 
and the worst prognosis in that group. 
Idiopathic Pulmonary Fibrosis, became a parti-
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A FPI passou a ser uma entidade clinica distinta, 
com caracteristi_cas histologicas proprias. 
Neste contexto, e apos uma breve introdu~ao 
teorica, os autores apresentam urn caso clinico de 
Pneumonia Intersticial Nao Especifica (NSIP), que 
antes da classifica~ao actual foi diagnosticada como 
FPI. 
0 diagnostico definitivo foi por biopsia cirurgica 
(toracoscopia). 
E discutida a importancia do diagnostico diferen-
cial entre FPI e NSIP. 
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INTRODU<;AO 
A FPI, tambem designada frequentemente como 
Alveolite Fibrosante Criptogenica ou Pneumonia 
Intersticial do tipo Comum (UIP), e uma doent;a 
intersticial progressiva, cuja origem se desconhece. 
E desde ha muito encarada como tendo aspectos 
histol6gicos nao especfficos, de inflamat;ao e fibrose, 
sendo o seu diagn6stico feito por exclusao de outras 
entidades. 
Surge em indivfduos com mais de 50 anos, que 
apresentam frequentemente dispneia e/ou tosse com 
mais de 6 meses de evolut;ao. Ao exame objective 
surgem crepitat;oes, em cerca de 80% dos casos e 
hipocratismo digital, em 25 a 50% dos casos 1•2• 
Em relat;ao ao diagn6stico, destaca-se a importan-
cia crescente da Tomografia Axial Computorizada de 
Alta Resolut;ao (T ACAR), na avaliat;ao da resposta a 
terapeutica e na detect;ao mais precoce dos casos, 
ainda com Radiografias do t6rax normais. E possivel 
urn diagn6stico seguro de FPI, a pen as por T ACAR, 
em cerca de 70% dos casos 3.4. 
Pode-se dizer que, em doentes com uma apresen-
tat;ao clfnica tfpica da doent;a, uma TACAR compatf-
vel, aumenta a probabilidade diagn6stica podendo, 
em alguns casos particulares, evitar uma bi6psia 4 • 
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cular clinical entity, with its own histology. 
Thus, after a short theorical introduction, the 
authors present a clinical case of Non Specific 
Intersticial Pneumonia, that before the new classifi-
cation has emerged, was considered an Idiophatic 
Pulmonary Fibrosis. 
The final diagnosis was made by surgical biopsy 
(thoracoscopy). 
Finally, the importance of the diferential diagno-
sis between those entities, is considered. 
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Specific Intersticial Pneumonia. 
As lesoes encontradas sao perifericas, sub-pleu-
rais, bi-basilares, tipo reticular, com areas de "pulmao 
em favo" e vidro despolido. Sera urn maior numero 
destas ultimas lesoes que prediz uma melhor resposta 
a terapeutica, enquanto que, uma maior extensao da 
area de fibrose, se associara a uma pior sobrevida 3. 
0 diagn6st!co definitive e obtido por bi6psia 
pulmonar cirurgica, correspondendo ao padrao da 
UIP. Esta tecnica invasiva e recomendada nos casos 
em que nao ha contra-indicat;ao cirurgica e sobretudo 
nos doentes, em que os aspectos radiol6gicos, fisiol6-
gicos ou clfnicos nao sejam os esperados para o 
diagn6stico 35. 
Nao existindo bi6psia cirurgica, a existencia de 
varios criterios major e 3 minor, aumenta a probabili-
dade de urn diagn6stico clfnico correcto3 (Quadro 1). 
A nova classificat;ao anatomo-patol6gica de 
Katzenstein 6, em rela~ao a classifica~ao de Li~bow 7, 
reconhece a Pneumonia Intersticial Comum (UIP), 
como o padrao histopatol6gico da FPI, sendo as 
restantes·PI consideradas separadamente. 
E uma class ifica~ao baseada na bi6psia cirurgica 
(por toracotomia ou videotoracoscopia), em doentes 
imunocompetentes. 
0 Quadro II mostra os diferentes aspectos histo-
patol6gicos das Pneumonias Intersticiais Idiopaticas. 
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QUADROI 
Critcrios de diagn6stico de FPI, sem bi6psia cirurgica (adaptado de 3) 
CRITERIOS MAJOR CRITERIOS MINOR 
• Exdusao de outras causas de doenrra intersticial • !dade superior a 50 anos 
• Funrrao pulmonar anormal (restrirrao, au men to da diferenrra • lnfcio insidioso de dispneia de esforrro, sem outra causa 
alveolo-capilar, difusao diminufda .. ) • Durarrao de doenrra superior ou igual a 3 meses 
• Anomalias reticulares bi-basilares com les6cs mfnimas em • Fervores inspirat6rios bi-basilares 
vidro despolido na TACAR 
• Bi6psia trans-bronquica ou Lavado Bronco-alveolarexcluin-
do outras altemativas de diagn6stico 
QUADROII 
Aspectos anatomo-patol6gicos das PI ldiopaticas (adaptado de 6) 
Lesoes UIP DIP/RBILD AlP 
Aspecto temporal variavel Uniforme Uniforme 
Innamarrao intersticial Escassa Escassa Escassa 
Fibrose I colagcneo Sim, focal Varia vel, difusa (DIP) ou Niio 
focal,ligeira (RB ILD) 
Proliferarrao fibroblasti- Focos de fibroblastos Nao Difusa 
ca proeminentes 
BOOP Nao Nao Niio 
Areas de pulmao em Sim Nao Nao 
favo 
Macr6fagos Ocasional, focal Sim, difuso (DIP) ou peri- Niio 
intra-a! veolares - bronquiolar (RBILD) 










Mantem-se a designa~ao de Pneumonia Intersticial 
Descamativa (DIP), surgindo a Pneumonia Intersticial 
Aguda (AlP) e a NSIP como entidades distintas. 
A Pneumonia Intersticial de Celulas Gigantes 
(GIP) e a Pneumonia Intersticial Linf6ide (LIP), nao 
sao englobadas por estarem associadas a situa~oes 
especfficas (pneumoconiose a metais pesados e 
Sfndrome de Imunodeficiencia Adquirida, respectiva-
mente) . A Bronquiolite Obliterante com Pneumonia 
em Organiza~ao (BOOP), nao e englobada por serum 
quadro predominantemente alveolar, radiol6gica e 
histologicamente (Quadro Ill). 
E o reconhecimento, por parte destes autores, das 
diferen~as qualitativas na natureza da fibrose (fibrose 
antiga coexistindo com fibrose activa), bern como a 
distribui~ao nao uniforme das altera~oes, que permite 
o diagn6stico de UIP 3·~. 
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0 tratamento, (corticoterapia e imunossupressores), 
deve ser o mais precoce possfvel, nao deve ser iniciado 
em todos os doentes, nomeadamente no "pulmao em 
favo" e se existem grandes probabilidades de compli-
ca'roes da terapeutica: idades superiores a 70 anos, 
Diabetes, Osteoporose, Obesidade marcada3• 
Nao existem estudos que permitam concluir sabre 
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QUADROIII 
Classifica~iio da FPI (adaptado de 6) 
Pneumonia Intersticial do tipo comum (UIP) 
Pneumonia Intersticial Descamativa (DIP) I Docn~a Intersticial com Bronquiolitc Respirat6ria 
(RBILD) 
Pneumonia Intersticial Aguda (AlP, doen~a de Hamman-Rich) 
Pneumonia Intersticial nao Espccifica (NSIP) 
a associar;ao medicamentosa mais eficaz, o tempo de 
tratamento, as repercussoes na sobrevida e na qual ida-
de de vida. 
CASO CLINICO 
Doente do sexo feminino, 37 anos, rar;a caucasia-
na, empregada de balcao, natural e residente em 
Alenquer. 
Antecedentes de Asma Br6nquica e Polipose 
Nasal, com indicar;ao cirurgica. Nao fumadora. 
Em Dezembro de 1996, iniciou quadro de dispneia 
de grandes esforr;os, tosse produtiva, com expectorar;ao 
purulenta e febre, acompanhada de quebra do estado 
geral. Realizou v:irios cursos de antibioterapia, sem 
melhoria e com a telerradiografia do t6rax da Fig. 1. 
E intemada no Hospital Distrital de Vila Franca de 
Xira, tendo realizado varios exames dos quais se 
destacam, Bacteriologia da expectorar;ao com Strepto-
coccus pneumoniae, sendo as pesquisas de BK 
negativas (directo e cultural). 
As serologias para as conectivopatias foram 
negativas. 
A Broncofibroscopia com Lavado Bronco-alveolar 
revelou uma Alveolite Neutr6fi la, com uma relar;ao 
CD4/CD8 = 0.54. A Bi6psia Pulmonar trans-br6nqui-
ca revelou "infiltrado inflamat6rio inespecffico". 
A Tomografia Axial Computorizada (T A C) 
mostrou " ... condensar;oes perifericas com broncogra-
ma aereo, nos andares medias e inferiores, bilateral-
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Fig. I 
mente. Ausencia de adenopatias mcdiastfnicas ... " 
(Figs. 2 e 3). 
No intemamento fez varios antibi6ticos e cortico-
terapia, tendo tido alta com melhoria clfnica, medica-
da com 20 mg de Prednisolona, mantendo contudo 
dispneia de esforr;o. 
Em Julho de 97, cerca de urn mes ap6s a alta, 
iniciou novamente urn quadro febril e agravamento da 
dispneia, pelo que e enviada a Consulta de Pneumolo-
gia para esclarecimento. 
Ao exame objectivo nao havia alterar;oes relevan-
tes, nomeadamente crepitar;oes ou hipocratismo 
digital. 
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Fig.2 
Fig.3 
Laboratorialmente, hemograma normal, nomeada-
mente sem leucocitose ou eosinofilia. velocidade de 
sedimenta~ao de 100 na 1" hora, AMA, ASMA, 
ANA, Ac anti DNA e Factor LE negatives. Ac anti 
HIV 1,2 e Ag Hbs negativos. Imunoglobulinas 
normais. 
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Provas funcionais respirat6rias, com Sindrome 
Obstrutiva- CVF-86%, VEMS-54%, Tiff-54%, VR-
-194%, CPT-120%; Gasometria, Ph-7.44, PaC02-38 
mmHg, Pa02-95 mmHg, HC03-26.3 mEq/1, Sat-97.7%. 
A T AC e a Radiografia do t6rax, realizadas nesta 
altura (Setembro de 97), mostraram "resolu~ao 
praticamente total nas bases. Aparecimento de novo, 
de condensa~oes nos andares superiores, com predo-
minio esquerdo" (Figs. 4 e 5). 
A Broncofibroscopia foi normal, tendo sido a 
histologia semelhante a anterior e exame micobacte-
riol6gico da expectora~ao negative. 
E submetida a Bi6psia Pulmonar Cirurgica em 
Setembro de 97, que mostrou "Altera~ao da arquitec-
tura alveolar por alargamento dos septos inter-alveola-
res por fibrose e moderado infiltrado inflamat6rio 
Linfocitario (forma~ao de agregados Linf6ides), 
Plasm6citos e Histi6citos esponjosos. Espa~os alveola-
res preenchidos por Histi6citos esponjosos, Linf6citos 
e Plasm6citos. Hiperplasia do tecido muscular lisa 
peri-bronquico e Bronquiectasias supuradas" (Fig. 6). 
0 diagn6stico foi de "Pneumonia Intersticial do 
tipo Comum, nao se paden do afastar o diagn6stico de 
Pneumonite de Hipersensibilidade ". 
Fig.4 
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A doente e submetida a corticoterapia com 60 mg 
de Prednisolona I dia ( 1.5 mg I Kg I dia), com melho-
ria clfnica. 
Cerca de 1 ano ap6s infcio de corticoterapia (com 
5 mg), surge novamente o quadro descrito e novas 
infiltrados alveolares, bilaterais, perifericos, no lobo 
superior direito e lobo inferior esquerdo (Fig. 7). 
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Em Mar~o de 99, alem do aumento da dose de 
corticoterapia para 30 mg, e adicionado urn imunossu-
pressor- Azatioprina- , na dose de 100 mgldia. 
Actualmente a doente esta sem queixas respirat6-
rias, radiologicamente sem altera96es relevantes, 
medicada com Azatioprina (100 mg I dia) e Deflaza-
cort 6 mg I dias alternados. 
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Apresenta no entanto varias complica~oes da 
co1t icoterapia: Depressao do eixo Hip6fi se-suprar-
renal, Gastri te erosiva, Osteoporose, Catarata do olho 
esquerdo, "facies" Cushing6ide, Sfndrome depressivo 
e Diabetes iatrogcnica. 
COMENTARIO 
lnicialmente, os diagn6sticos clfnico e radiol6gico 
colocados foram: Pneumonia Eosin6fila e Pneumonia 
de Hi persensibilidade, numa doente asmatica. As 
doen9as do tecido conjuntivo e a Bronquio li te Oblite-
rante com Pneumonia em Organi za9ao (BOO P) 
tambem foram equacionadas. 
lmagiologicamente, os infiltrados densos, periferi-
cos e recorrentes, o aspecto de preenchimento alveo-
lar e a resolu9ao completa das lesoes pre vias con·obo-
ravam aquelas hip6teses. Tambem, a existcncia de 
Po lipose Nasal e Asma, faziam pensar na primeira 
hip6tese. Contudo, a nao existencia de eosinofilia 
periferica ou no Lavado Bronco-alveolar, a auscncia 
de exposi~ao conhecida a alergeneos ou medicamen-
tos e as serologias negativas, eram factores que, de 
algum modo, as punham em causa. 
0 d iagn6stico histol6gico obtido por bi6psia 
(videotoracoscopia), foi FPI; contudo, varios.aspectos 
nao sugeriam esta hip6tese: a propria clfnica de 
apresenta9ao, a idade mais jovem da doente, a di stri-
bui9ao generalizada das altera~oes radiol6gicas, o seu 
aspecto de preenchimento alveolar e o seu caracter 
migrat6rio, a resolu9ao completa das lesoes, bem 
como a resposta favonlvel a terapeutica imunossu-
pressora. 
Assim, foi feita a revisao das laminas, pelo Dr. 
Jeffrey Myers, numa reuniao de patologia do interstf-
cio e, com base na nova c lassifica~ao, foi feito o 
diagn6stico de NSIP. 
Este diagn6stico ajusta-se mais adequadamente ao 
caso clfnico em questao, pela<; razoes alJ·as apontadas 
e pclo infcio sub-agudo, melhor progn6stico, e resolu-
~ao completa da doen~a em alguns casas (Quadro IV). 
A NS IP ocorre em adultos de meia idade (media 
49 anos), podendo surgir em crian~as. 
Ha um predomfnio ligeiro no sexo fem inino 
( I: 1.4), e clinicamente e indistingufvel das outras PI. 
Por vezes encontram-se associadas doen9as como 
a Anrite Reumat6ide, S. Sjogren, Lupus Eritematoso 
Sistcmico ou algumas drogas. 
Radiologicamente (T A C), existe consolida~ao dos 
espa9os aereos, ou lesoes focais, em vidro despolido. 
0 progn6stico e bom, podendo haver recupera~ao 
completa em 45% dos casas e melhoria ou estabili-
za9ao em 42% das situa96es8. 
Este caso clfnico, corresponde eventualmente a 
uma resolu9ao completa (?) da doen~a e trata-se de 
uma forma rara de apresenta9ao da NSIP, pois 
comporta-se radiologicamente como uma Pneumonia 
Eosin6fila. 
QUAORO IV 
UIP/NS IP- Scmclhan~as c diferen~as clinicas (adaptado de 6) 
Aspectos clinicos UIP NSIJ> 
ldadc media 57 49 
Crian~as Nao Ocasional 
lnicio Insidioso Sub-agudo 
Mortalidadc (5 anos) >68% 15-20% 
Rcsposta a cort icotcrapia Ma (s6 30% casos) Boa 
Rccupcra~ao Nao possivcl Provavcl 
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CONCLUSAO 
A nova classificac;ao pennite uma melhor compre-
ensao das grandes variac;oes da evoluc;ao clfnica e da 
sobrevida a que se assistia na FPI, quando esta englo-
bava as outras PI. 
Esta distinc;ao das patologias nao e um preciosis-
mo, pois tem implicac;ao na sobrevida (mortalidade de 
68% aos 5-6 anos na FPI vs II % na NSIP)8• 
A NSIP deve pois ser encarada, nao como um 
termo englobando PI nao classificaveis, mas sim 
como uma inflamac;ao intersticial exuberante, diferen-
te das outras PI, com um bom progn6stico na maioria 
dos doentes, sobretudo na sua forma mais celular 6•9·10. 
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